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Резюме
Несмотря на редкую частоту встречаемости детской 
глаукомы в рутинной практике врача-офтальмолога, 
статус инвалидизирующего заболевания диктует необ-
ходимость максимально внимательно и насторожен- 
но относиться к данной группе пациентов. Трудности 
постановки диагноза, выбора оптимального алгоритма 
лечения и последующей тактики наблюдения пациен-
тов с детской глаукомой обусловили необходимость 
подробного освещения данной патологии с аккумуля-
цией и систематизацией данных различных источников. 
В обзоре объединены концепции этиологии, патоге-
неза, классификации, а также акцентировано внима-
ние на диагностических критериях и терапевтических 
подходах при ведении пациентов с детской глауко-
мой. Детализированы современные данные по генетике 
заболевания, освещены основополагающие механизмы 
развития глаукомы у детей, а также рассмотрены различ-
ные классификационные системы. Приведены междуна-
родные критерии для постановки диагноза. Отмечена 
важность выбора патогенетически обоснованной хирур-
гической методики. Особо подчеркнута значимость свое-
временной верификации диагноза и, соответственно, 
незамедлительно начатого лечения, так как, несмотря 
на агрессивность и рефрактерность заболевания, при 
срочно и адекватно принятых мерах возможно сохра-
нение достаточно высоких зрительных функций для 
ведения пациентом в дальнейшем независимого образа 
жизни.
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Abstract
Despite the rare incidence of childhood glaucoma in 
the routine practice of an ophthalmologist, the status of 
a disabling disease dictates the need to treat this group 
of patients as carefully and warily as possible. Difficulties 
with the diagnosis, the choice of the optimal treatment 
algorithm and the subsequent tactics of monitoring patients 
with pediatric glaucoma necessitated detailed coverage 
of this pathology with the accumulation and systematiza-
tion of data from various sources. The review combines the 
concepts of etiology, pathogenesis, classification, and also 
focuses on diagnostic criteria and therapeutic approaches 
in the management of patients with pediatric glaucoma. 
The current data on the genetics of the disease are detailed, 
the underlying mechanisms for the development of glau-
coma in children are highlighted, and various classification 
systems are also reviewed. International criteria for diagno-
sis are also included. Attention is drawn to the importance 
of choosing a pathogenetically substantiated surgical tech-
nique. The importance of timely verification of the diagno-
sis and promptly initiated treatment is emphasized. Despite 
the aggressiveness and refractory nature of the disease, 
it is possible, with promptly and adequately taken mea-
sures, to maintain sufficiently high visual functions for the 
patient to continue an independent lifestyle.
KEYWORDS: congenital glaucoma, juvenile glaucoma, 
diagnosis, surgery.
Корректное владение исходными базовыми данными по этиологии, патогенезу и клини-ческим проявлениям глаукомы у детей наря-ду с верной оценкой степени компенсации 
и динамики глаукомного процесса позволят своев-
ременно и в полном объеме выполнить необходи-
мые диагностические приемы и определить опти-
мальную тактику ведения пациентов.
Врожденная глаукома (ВГ) встречается отно-
сительно редко, по данным различных источников 
регистрируется 1 случай на 10-70 тысяч новорож-
денных, но удельный вес ВГ среди причин детской 
слепоты достигает 11,5% [1, 2]. Заболевание встре-
чается во всех этнических группах, преобладая 
в странах средней Азии, а также в Саудовской Ара-
вии, южной Индии вследствие большего количества 
близкородственных браков [3, 4]. ВГ наблюдается 
у лиц обоих полов, однако несколько чаще поража-
ет мальчиков (65%). В 75-80% случаев ВГ является 
билатеральной патологией [5-7].
Большинство работ указывает на многофактор-
ную этиологию заболевания. ВГ может возникнуть 
как вследствие наследственных аномалий органа 
зрения, так и в результате влияния на зародыш или 
плод патологических факторов (вирусные агенты, 
эндокринные нарушения, алиментарная недостаточ-
ность, интоксикации, внешние физические и хими-
ческие воздействия). 
Генетический аспект
Частота наследственных, генетически обуслов-
ленных форм ВГ варьирует от 10 до 40%. Чаще ВГ 
передается по аутосомно-рецессивному типу (хотя 
в литературе описаны доминантные и спорадиче-
ские случаи), в то время как первичная ювениль-
ная глаукома (ПЮГ) преимущественно наследуется 
по аутосомно-доминантному типу [8, 9].
Подтверждена основополагающая роль мута-
ций многих генов в развитии заболевания. Иден-
тификация соответствующих генов, безусловно, 
формирует новый взгляд на патогенез детской 
глаукомы [10]. 
Превалирующей причиной дебюта ВГ являет-
ся повреждение гена CYP1B1, кодирующего цитох-
ром P4501B1 [11]. В 1997 г. Stoilov идентифициро-
вал мутации в гене CYP1B1 у больных глаукомой. 
Предполагается, что цитохром P4501B1 участвует 
в метаболизме сигнальных молекул, эссенциаль-
ных для развития глаза. В настоящее время опи-
сано более 50 мутаций в гене CYP1B1, ассоцииро-
ванных с развитием первичной глаукомы [12, 13]. 
Доля пациентов с ВГ, обусловленной мутациями 
гена CYP1B1, достигает 20-100% в различных попу-
ляциях [12]. При этом известны случаи ВГ, причи-
ной которых являлось одновременное повреждение 
гена CYP1B1 и гена миоциллина (MYOC), мутации 
в котором чаще ответственны за развитие ювениль-
ной глаукомы. Мутации в таких генах, как FOXC1, 
LTBP2, PITX2, PAX6, TEK, также отмечены авторами 
разных стран как доминирующий причинный фак-
тор развития ВГ [14, 15]. Помимо этого, считает-
ся, что поломки в митохондриальном геноме также 
вносят свой вклад в патогенез заболевания [10, 16]. 
В 1997 г. E.M. Stone выделил ген, ассоциирован-
ный с развитием ювенильной глаукомы и первич-
ной открытоугольной глаукомы (ПОУГ) с аутосом-
но-доминантным типом наследования [17]. Этот 
ген был назван TIGR (trabecular meshwork induced 
glucocorticoid response), т. к. авторы наблюдали 
высокий уровень его экспрессии в клеточной куль-
туре трабекулярной сети после длительного воздей-
ствия дексаметазона. В том же году Kubota обнару-
жил экспрессию гена MYOC (кодирует белок миоци-
лин) [18]. Было показано, что ген миоцилина связан 
с развитием как ювенильной глаукомы, так и ПОУГ: 
этот белок, продуцируемый клеточными элемента-
ми трабекулярной сети и склеры (а также миоци-
тами сердца и скелетных мышц), может влиять на 
различные биологические функции [19]. К насто-
ящему времени в гене миоцилина описано более 
70 мутаций, приводящих к развитию ПОУГ. Мута-
ции гена миоцилина обнаруживают у 3-4% паци-
ентов с ПОУГ [20]. При этом у пациентов с ПЮГ 
мутации в гене миоцилина обнаруживают в 36% 
случаев [21].
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Дальнейшие работы, основываясь на результа-
тах гистологического исследования блоков тканей, 
удаленных при трабекулэктомии, указывают на 
возможную роль в патогенезе ВГ неправильно сфор-
мированной увеальной части трабекулы или всего 
трабекулярного аппарата, недоразвития склераль-
ной шпоры и шлеммова канала, чрезмерно заднего 
положения последнего, вплетения волокон цилиар-
ной мышцы непосредственно в трабекулу [25].
В 1991 г. Э.Г. Сидоров и М.Г. Мирзаянц на осно-
вании выявленных аномалий развития УПК раз-
работали классификацию врожденной глаукомы 
с выделением трех степеней гониодисгенеза. Тер-
мин «гониодисгенез» отражает задержку в разви-
тии и дифференцировке структур УПК. Принято 
выделять три степени гониодисгенеза. Признака-
ми гониодисгенеза I степени являются широкое 
прикрепление пучков ресничной мышцы к гипо-
пластичному трабекулярному аппарату, визуализа-
ция нерассосавшейся мезенхимальной ткани в виде 
нежной сероватой вуали над ресничным телом. 
Гониодисгенез II степени характеризуется выражен-
ным трабекулодисгенезом, сочетающимся с перед-
ним прикреплением радужной оболочки, наруше-
нием топографии склерального синуса и частым 
его сужением; пространство между корнем радуж-
ки и кольцом Швальбе заполнено полупросвечива-
ющей сероватой тканью (на светлых радужках) или 
сплошным пластом в виде мембраны Баркана (на 
темных радужках). При гониодисгенезе III степе-
ни отмечается тяжелая врожденная патология всех 
элементов дренажной зоны: переднее прикрепле-
ние радужной оболочки к измененной трабекуле, 
резкое сужение склерального синуса.
С учетом того, что дифференциация структур 
радужно-роговичного угла в норме завершается 
к 38 неделе гестации, дети, родившиеся ранее дан-
ного срока, входят в группу риска по развитию гла-
укомы. Доля недоношенных детей достигает 57% 
среди всех пациентов с ВГ [28, 29].
Исследование структур радужно-роговичного 
угла у детей, бесспорно, представляет собой труд-
ную задачу и чаще всего возможно лишь в услови-
ях общей анестезии. С появлением широкопольной 
цифровой педиатрической ретинальной камеры 
стало возможным проведение исследования струк-
тур УПК у детей без необходимости применения 
наркоза. Данный метод исключает субъективизм 
при оценке выраженности гониодисгенеза, позво-
ляет документировать результаты исследований 
в цифровом виде и при необходимости проводить 
консультирование с применением возможностей 
телемедицины, а также выполнять сравнительный 
анализ изменений в динамике.
Таким образом, в настоящее время принято 
полагать, что наиболее частыми причинами нару-
шения оттока водянистой влаги при ВГ служат 
сохранение эндотелиальной мембраны Баркана 
Таким образом, развитие ВГ может быть обу-
словлено как мутациями гена миоцилина, так и ге- 
на CYP1B1, а иногда может носить мультигенный 
характер. Ген CYP1B1 также может быть модифика-
тором экспрессии MYOC/TIGR гена и таким обра-
зом влиять на тяжесть заболевания [22]. Все выше-
сказанное убеждает нас в том, что в формировании 
ВГ нельзя винить лишь один ген. Для точного пони-
мания механизмов развития заболевания необхо-
димо учитывать влияние взаимодействий между 
генами, а также биохимические и метаболические 
аспекты на разных этапах онтогенеза глаза [23].
Аутосомно-рецессивный характер наследования 
врожденной глаукомы особенно ярко проявляется 
в этнических группах с близкородственными связя-
ми: лишь у обоих родителей-носителей измененной 
копии гена CYP1B1 может родиться ребенок с врож-
денной глаукомой. Люди, наследующие одну изме-
ненную копию гена CYP1B1, не заболевают, однако 
являются бессимптомными носителями. Если один 
из родителей болен врожденной глаукомой, риск 
развития заболевания у ребенка составляет 5%. 
Для снижения распространенности заболева-
емости и оптимизации ведения пациентов следу-
ет проводить семейное консультирование и ДНК-
диагностику врожденной глаукомы, что позволяет 
не только своевременно поставить или подтвердить 
диагноз, но и выявить гетерозиготных носителей 
мутации в семье. Необходимо отметить, что гене-
тическая оценка детской глаукомы особенно важна 
в тех случаях, когда имеются генотипические и фе- 
нотипические корреляции [24].
Теории патогенеза
В основе развития ВГ лежат аномалии угла пе- 
редней камеры (УПК) и дренажной системы глаза 
(гониодисгенез), возникающие в результате нару-
шения дифференциации этих структур и создающие 
препятствия оттоку внутриглазной жидкости (ВГЖ), 
что приводит к повышению внутриглазного давле-
ния (ВГД) [25-27]. Наиболее известны следующие 
теории по механизму развития повышенного ВГД.
Теория мезодермальных остатков, или мембран-
ная теория, основана на обнаружении при гонио-
скопии аномальной полупрозрачной непроницае-
мой для водянистой влаги мембраны, покрывающей 
трабекулярную сеть (Barkan O., 1949; Worst J., 1964-
1968). Согласно данным литературы, именно по 
этой причине чаще всего развивается врожденная 
глаукома. Согласно теории расщепления причина 
нарушения оттока лежит в неполном расщеплении 
в ходе эмбриогенеза структур УПК и персистирую-
щем сращении радужки и ресничного тела с трабе-
кулой, дифференцировка которой также нарушена 
(Allen L. et al., 1955). Компрессионная теория объ-
ясняет причину ретенции оттока ВГЖ тем, что из-за 
прикрепления к трабекуле ресничной мышцы при 
ее сокращении происходит сдавление склеральной 
шпоры и трабекулы (Maumenee А., 1959).
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и остатков увеальной эмбриональной ткани (вклю-
чая гребенчатую связку и отростки радужки) в УПК 
и трабекулярной зоне, переднее прикрепление 
радужки, дефекты формирования трабекулярного 
аппарата и шлеммова канала, аномалии в топогра-
фии цилиарной мышцы.
В изучении патогенеза врожденной глаукомы 
все еще остаются открытые вопросы. Несомненный 
интерес представляет патоморфологическое иссле-
дование тканей дренажной системы глаза с целью 
углубленного изучения и уточнения механизмов 
развития детской глаукомы. 
Место в классификации
По данным литературы, врожденная глаукома 
занимает разные ниши в классификационных систе-
мах. В России в основном руководствуются клас-
сификацией 1987 г. [30], в которой выделены три 
формы ВГ: простая, сочетанная с аномалиями глаз-
ного яблока и сочетанная с факоматозами. Деле-
ние ВГ по стадиям представлено как в классифика-
ции Э.С. Аветисова с соавт., так и в классификации 
Е.Е. Сомова. При этом в классификации Е.Е. Сомо-
ва выделено 4 стадии заболевания, в то время как 
в классификации Э.С. Аветисова выделено 5 стадий: 
после третьей, далеко зашедшей стадии, следуют 
почти абсолютная (неправильная светопроекция) 
и абсолютная стадии [31]. Всемирная ассоциация 
глаукоматологов в 2013 г. приняла единую класси-
фикацию врожденной глаукомы для стран Европы 
и США [32], при этом в России она не нашла широ-
кого применения, возможно, ввиду отсутствия гра-
дации заболевания по стадиям. Данная класси-
фикация делит детскую глаукому на первичную 
(врожденную и ювенильную) и вторичную. В свою 
очередь, первичная врожденная глаукома подразде-
ляется на неонатальную (дебют до месяца), инфан-
тильную (дебют в диапазоне от 1 до 24 месяцев) 
и отсроченно манифестирующую. 
Классификация глаукомы в зависимости от воз-
раста удобна в практическом применении и находит 
отражение в клинической картине процесса. Так, 
глаукома, манифестирующая до трехлетнего возрас-
та, имеет яркую клиническую картину ввиду раз-
вития гидрофтальма, т.к. в этом возрасте коллаген 
роговой и склеральной оболочек глаза пластичен 
и имеет тенденцию к растяжению на фоне высоко-
го ВГД [33]. У детей старшего возраста и взрослых 
морфометрические параметры глаза уже не будут 
так явно видоизменяться.
Целесообразность деления врожденной глауко-
мы по стадиям остается дискутабельной [34]. Дело 
в том, что при динамическом наблюдении детей 
при длительной компенсации глаукомного про-
цесса зачастую отмечается несоответствие между 
ранее выставленной стадией и настоящей клини-
ческой картиной ввиду прекращения растяжения 
оболочек глаза и некоторого уравновешивания 
измененных анатомических параметров (диаметра 
роговицы и переднезадней оси) по мере роста глаз-
ного яблока. Также при достижении компенсации 
офтальмотонуса возможно уменьшение экскавации 
диска зрительного нерва (ДЗН), при этом данный 
параметр входит в оценочные критерии в класси-
фикации Е.Е. Сомова. Следовательно, разделение 
непрерывного глаукомного процесса на 4 (или 5) 
стадий у детей скорее носит условный характер.
В последние годы классификация первичной гла-
укомы была расширена и дополнена ориентировоч-
ной оценкой места основной ретенции оттоку ВГЖ. 
По месту сопротивления оттоку выделяют претра-
бекулярную зону, трабекулярную (включая коллапс 
шлеммова канала) и комбинированное поражение. 
Данные классификационные критерии могут быть 
применимы и для детской глаукомы. Так, по механиз-
му развития ВГ относят к закрытоугольной форме, 
имея в виду претрабекулярный блок. Ювенильная 
глаукома патогенетически относится к открытоуголь-
ным глаукомам, подразумевая первичное поражение 
в трабекулярной зоне. При этом далеко зашедшую 
стадию врожденной глаукомы (буфтальм), возможно, 
следует рассматривать как комбинированное пора-
жение, так как помимо наличия дисгенеза УПК той 
или иной степени шлеммов канал будет практически 
всегда облитерирован [33, 35]. 
Таким образом, оптимальная классификация ВГ 
должна быть динамичной, охватывать все варианты 
развития и течения процесса, позволять определить 
уровень ретенции оттока ВГЖ и обоснованно пато-
генетически подойти к хирургическому лечению.
Клиническая картина
Ввиду относительно редкой распространенно-
сти детской глаукомы врач-офтальмолог в неспеци-
ализированной клинике встретит пациента с врож-
денной глаукомой в среднем раз за десять лет, с юве-
нильной — несколько чаще. При этом, учитывая 
статус инвалидизирующего заболевания при нали-
чии методов успешной терапии, пропуск данной 
патологии, неназначение своевременного лечения 
и ненаправление пациента в специализированную 
клинику исключают любые оправдания.
В отличие от глаукомы взрослых, повышение 
офтальмотонуса у детей вызывает растяжение обо-
лочек глазного яблока (в первую очередь роговой 
и склеральной), что обусловливает специфиче-
скую клиническую картину заболевания. По мере 
прогрессирующего увеличения диаметра рогови-
цы появляются трещины в десцеметовой мембра-
не (стрии Хааба) в виде тонких полупрозрачных 
линий. Эндотелиальный слой роговицы при его 
растяжении не справляется с барьерной функци-
ей, что приводит к отеку стромы роговицы [36]. 
При длительно существующем отеке и отсутствии 
компенсации офтальмотонуса может возникнуть 
стойкое помутнение роговой оболочки [37, 38]. 
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Лимбальная зона также подвержена растяжению 
и истончению, при далеко зашедшей и терминаль-
ной стадиях заболевания в данной области могут 
появляться стафиломы. Как правило, при ВГ растя-
жение роговицы и лимба выглядит асимметрично, 
что может являться дифференциальным критери-
ем для исключения мегалокорнеа (обычно двухсто-
ронний симметричный процесс). Эпителиопатия 
и отек роговицы вызывают роговичный синдром, 
заключающийся в выраженной светобоязни, слезо- 
течении и беспокойном поведении ребенка. Следу-
ет помнить, что до 3-месячного возраста ребенка 
роговичный синдром может не проявляться в связи 
с незавершенным формированием чувствительной 
иннервации переднего отрезка глаза. Растяжение 
склеральной оболочки сопряжено с увеличением 
переднезадней оси (ПЗО) глазного яблока и про-
грессированием миопической рефракции. Сопут-
ствующее истончение сетчатки может приводить 
к дистрофическим изменениям, разрывам, что чаще 
Врожденная глаукома 
Childhood glaucoma
Подозрение на глаукому 
Glaucoma suspect
ВГД>26 мм рт.ст. (Po>21 мм рт.ст.)*.  
IOP >26 mmHg (Po>21 mmHg)*
ВГД>26 мм рт.ст. (Po>21 mmHg) при 2-х измерениях.  
IOP>26 mmHg (Po> 21 mmHg) on two separate occasions
Атипичный вид ДЗН: 
•  прогрессирующее увеличение соотношения  
экскавации к диску (Э/Д); 
• асимметрия Э/Д>0,2 при одинаковом размере диска; 
• локальное истончение нейроретинального пояска. 
Suspicious optic disc appearance: 
• progressive increase in cup-disc ratio;
•  cup-disc asymmetry >0,2 when the optic discs  
are of similar size;
• focal rim narrowing.
Атипичный вид ДЗН: увеличение соотношения  
экскавации к диску. 
Suspicious optic disc appearance: increased cup-disc ratio.
Атипичный вид роговицы: 
• центральный отек;
• стрии Haab’a; 
• увеличение диаметра роговицы:
у новорожденных ≥11 мм, 
у детей до 1 года ≥12 мм, 





in new-born ≥11 mm,
in child under 1 year of age ≥12 mm, 
at any age ≥ 13 mm.
Увеличение диаметра роговицы или переднезадней  
оси глаза при нормальном ВГД.
Increased corneal diameter or axial length in setting  
of normal IOP.
Прогрессирующая миопия с увеличением размеров глаза 
за возрастные пределы.
Progressive myopia or myopic shift coupled with an increase 
in ocular dimensions out of keeping with normal growth.
                                             –
Дефекты поля зрения, соответствующие глаукомной  
оптической нейропатии.
Visual field defect that is consistent with glaucomatous  
optic neuropathy with no observable reason for the visual 
field defect.
Дефекты поля зрения, соответствующие глаукомной  
оптической нейропатии.
Suspicious visual field for glaucoma.
Таблица 1. Диагностические критерии при врожденной глаукоме и при подозрении  
на врожденную глаукому
Table 1. Diagnostic criteria for childhood glaucoma and glaucoma suspect
Примечание: * — при измерении ВГД необходимо учитывать вариабельность показателей при использовании тонометров раз-
ных типов и препаратов для наркоза разных групп, в случае потребности в седации ребенка [40].
Note: * — IOP measurement in children can be influenced by many factors, including different response to various types of tonometers 
and various anesthetic agents [40].
Лазарева А.К., Кулешова О.Н., Айдагулова С.В., Черных В.В.
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Таблица 2. Средние нормативные величины 
переднезадней оси глаза в различные  
возрастные периоды (Зайдуллин И.С., 1991)
Table 2. Average normal limits of axial length  
in different age groups (Zaidullin I.S., 1991)
Возраст 
Age
Длина глаза, мм 
Eye axial length, mm
Новорожденный 
New born 17,23±0,6
1 год/year 20,48±0,13 
2 года/year 22,08±0,24 
3 года/year 22,49±0,15 
наблюдается в периферических отделах. Растяже-
нию закономерно подвергается и радужная оболоч-
ка, зрачок вяло реагирует на свет. Внутриглазные 
структуры также претерпевают изменения по мере 
аномальных морфометрических преобразований. 
Передняя камера углубляется, волокна цинновой 
связки растягиваются, что может спровоцировать 
изменение положения и прозрачности хрусталика. 
Несмотря на высокие цифры ВГД, изменения 
ДЗН у детей в виде расширения и углубления экс-
кавации могут не быть критическими и не носить 
столь выраженный характер (в сравнении с глауко-
мой взрослых) ввиду того, что растяжение оболо-
чек глаза в некоторой степени компенсирует повы-
шение офтальмотонуса. Также может наблюдаться 
несоответствие между тяжестью заболевания по 
оценке параметров роговой оболочки и длине глаза 
и изменениями ДЗН [39].
Для облегчения постановки диагноза разрабо-
таны четкие критерии ВГ [32]. Для диагностирова-
ния ВГ необходимо наличие у пациента как мини-
мум двух признаков (табл. 1). При этом, чтобы 
заподозрить глаукому, требуется наличие как мини-
мум одного симптома.
Несомненно, что регистрация прогрессирую-
щего увеличения ПЗО свыше возрастной нормы 
(табл. 2) при врожденной глаукоме служит важ-
ным ориентиром как при постановке диагноза, так 
и для оценки эффективности терапии [31, 41]. Тем 
не менее следует помнить, что возрастание ПЗО 
зависит не только от дисбаланса гидродинамиче-
ских механизмов внутри глаза, но и от степени реф-
ракции, а также от сдвига возрастной динамики 
роста структур глаза как в контексте патологиче-
ского изменения свойств соединительной ткани, ее 
дисплазии, так и эволюционного преобразования, 
процессов акселерации/децелерации [42-44]. Сле-
довательно, важно обращать внимание на ассоци-
ацию врожденных глазных заболеваний, таких как 
миопия и глаукома, с общей наследственной пато-
логией соединительной ткани.
Срок манифестации клинических признаков 
отличается при разных формах ВГ [32]. Так, для пер-
вичной детской глаукомы (простая ВГ) в 80% случаев 
характерно раннее развитие, до года. Из них около 
25% случаев обнаруживаются сразу при рождении 
ребенка и еще 60% дебютируют в течение первых 
6 месяцев [36]. Например, в проспективном иссле-
довании, проведенном в Великобритании, сред-
ний возраст выявления ВГ составил 11,3 месяца, 
при этом у 40% новорожденных заболевание проя-
вилось до 3 месяцев жизни, у 57% — до 6 месяцев, 
у 79% — до 1 года и лишь в 6% случаев дебют при-
шелся на возраст свыше 5 лет [7]. Для вторичной 
глаукомы детского возраста свойственно проявле-
ние в поздние сроки, при этом стертая клиническая 
картина (отсутствие увеличения параметров глаз-
ного яблока) часто является причиной запоздалой 
диагностики [31, 45]. Необходимо особо подчер-
кнуть важность своевременного выявления ВГ и, 
соответственно, незамедлительно начатого лечения, 
так как, несмотря на наличие статуса инвалидизиру-
ющего заболевания, при срочно и адекватно приня-
тых мерах возможно сохранение достаточно высоких 
зрительных функций для ведения пациентом в даль-
нейшем независимого образа жизни [46, 47].
Скрининг ВГ обязательно включает первичный 
осмотр новорожденного врачом-неонатологом в род-
доме. Увеличение горизонтального диаметра рогови-
цы, ее отек и признаки раздражения одного или обоих 
глаз служат критериями скрининга ВГ. При регистра-
ции увеличения размера глазных яблок и диаметра 
роговиц (особенно при их асимметрии), появлении 
роговичного синдрома ребенок должен быть направ-
лен на специализированное офтальмологическое 
обследование. При отсутствии симптомов глаукомы 
у ребенка при рождении следующий осмотр врача-
офтальмолога проводится в возрасте 1 месяца. 
При ювенильной глаукоме повышение ВГД про-
исходит в старшем детском или юношеском возрас-
те. Следует помнить, что заболевание часто сочета-
ется с миопией. Диагностируют ПЮГ в возрасте до 
35 лет. В патогенезе заболевания ведущая роль при-
надлежит трабекулопатии и/или гониодисгенезу 
[48, 49]. Симптомы заболевания такие же, как и при 
ПОУГ у взрослых: ВГД повышено, изменения ДЗН 
и зрительных функций происходят по глаукомно-
му типу [50]. Особенно тяжелые последствия имеет 
ювенильная глаукома, протекающая на фоне про-
грессирующей миопии, когда первые клинические 
проявления глаукомы могут быть вовремя не замече-
ны под «маской» прогрессирующей миопии [51]. 
Методы терапии
Несмотря на бесспорно значимую роль гипотен-
зивных препаратов в ведении пациентов с глауко-
мой, основным способом лечения глаукомы у детей 
остается хирургический. Консервативная терапия 
играет вспомогательную роль и должна применяться 
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в случае необходимости на дооперационном этапе 
или в качестве адъювантного метода при недости-
жении оптимальных цифр ВГД в послеоперацион-
ном периоде [52].
Хирургическое лечение детской глаукомы в срав-
нении с ведением взрослых пациентов представляет 
еще более сложную задачу. Детскую глаукому отно-
сят к рефрактерной глаукоме вследствие выражен-
ной пролиферативной активности матрикс-проду-
цирующих клеток, что способствует облитерации 
вновь сформированных путей оттока ВГЖ и сниже-
нию гипотензивного действия [49, 53-55]. В отда-
ленном периоде ВГД не достигает компенсации 
в 10-60% случаев [46, 56-58]. При этом отмече-
но, что эффективность каждой последующей опе-
рации снижается в 2-3 раза. Необходимо планиро-
вать достаточный объем и оптимальную стратегию 
первого хирургического вмешательства, помня, что 
именно данная операция будет наилучшим шансом 
на достижение целевого ВГД и сохранение зрения. 
В основу хирургического лечения положено два прин-
ципа: своевременность и патогенетическая направ-
ленность. Операцию следует проводить как можно 
раньше, фактически сразу после установления диа-
гноза. В литературе отсутствуют алгоритмы выбора 
оперативного пособия. Подход должен формировать-
ся индивидуально, взвешивая преимущества и риски 
конкретного вмешательства, учитывая этиологию, 
наличие ассоциированных заболеваний, возраст 
ребенка, степень глаукомного поражения, прогноз 
по зрению, вероятность получения должного после-
операционного ухода. При двустороннем поражении 
оперировать ребенка следует одномоментно. 
В основном все хирургические вмешательства 
при ВГ могут быть разделены на 3 группы: улучша-
ющие естественный отток ВГЖ (гониотомия, трабе-
кулотомия), создающие искусственный путь оттока 
(трабекулэктомия, дренажная хирургия) и умень-
шающие продукцию ВГЖ (циклодеструкция) [25].
При выборе типа операции исходят из результа-
тов гониоскопии. Поскольку все врожденные глау-
комы относятся к закрытоугольным, то основным 
принципом является улучшение оттока ВГЖ. Следо-
вательно, патогенетически обоснованными при ВГ 
являются операции фильтрующего типа. 
При наличии в УПК эмбриональной мезодер- 
мальной ткани выполняют гониотомию. Гониото-
мия подразумевает рассечение трабекулы, при этом 
инструмент (гониотом) вводится через роговицу 
в УПК [59]. Гониотомию применяют только при 
достаточной прозрачности роговицы для хоро-
шей визуализации структур УПК. Данная проце-
дура может быть выполнена повторно. Эффектив-
ность гониотомиии достигает 85% [60]. При этом 
при далеко зашедшей стадии заболевания (диаме-
тре роговицы 14 мм и выше) гониотомия обычно не 
приводит к успеху, поскольку в таких случаях шлем-
мов канал практически облитерирован. Гониотомию 
рекомендуют проводить в начальной стадии заболе-
вания при нормальном или слегка повышенном ВГД. 
В развитой стадии гониотомию сочетают с гонио-
пунктурой, что позволяет создать дополнительный 
ход для субконъюнктивальной фильтрации ВГЖ.
Традиционно хирургия детской глаукомы под-
разумевает формирование в УПК фистулизирующего 
компонента на основе таких операций, как трабеку- 
лотомия, трабекулэктомия, синусотрабекулэктомия 
и их модификаций [25, 46, 61, 62]. Как показыва-
ет практика, наиболее стабильный гипотензивный 
эффект позволяет достичь последний вариант фисту-
лизирующей операции [63-66]. При синустрабекул-
эктомии формируется фистула из передней камеры 
глаза в интрасклеральное пространство (объем кото-
рого расширяется глубокой склерэктомией). Также 
может быть применен дозированный базальный 
ириденклейзис, который позволяет предотвратить 
блокирование зоны фистулы радужкой, формируя 
естественный дренаж из прикорневой зоны радужки. 
 Тезис академика М.М. Краснова «каждой гла-
укоме — свою операцию» нашел свое воплощение 
в системе патогенетически ориентированной 
микрохирургии глаукомы взрослых. Однако в слу-
чаях с детской глаукомой ни одна из известных 
в настоящее время операций не может считаться 
универсальной. Непрерывно продолжается поиск 
способов, направленных на усовершенствование 
гипотензивных вмешательств, при этом доступный 
ассортимент методик за последние десятилетия не 
претерпел существенных дополнений, преобразо-
вания в основном коснулись самих техник опера-
ций, а также их комбинаций. При первичной ВГ 
в мировой практике чаще всего применяется трабе-
кулотомия [61]. Продвигается концепция увеличе-
ния зоны воздействия до 360° — круговая трабеку-
лотомия [67, 68]. Результаты дренажной хирургии 
свидетельствуют о ее перспективности в лечении 
ВГ, особенно при повторных вмешательствах [69-
71]. По мнению ряда авторов, не исключено, что 
имплантация дренажных систем станет операци-
ей выбора при хирургии детской глаукомы [72-75]. 
В отличие от этого, использование цитостатиков 
в лечении ВГ не нашло широкого применения ввиду 
возможных осложнений [76]. 
К циклодеструктивным вмешательствам прихо-
дят тогда, когда другие хиругические техники уже 
не могут компенсировать ВГД. Необходимо отме-
тить, что провоцируемая хроническая воспалитель-
ная реакция наряду с супрессией секреции ВГЖ 
ограничивают возможность перехода на другую 
хирургическую методику после выполнения цикло-
деструкции [77].
Как правило, требуется несколько сеансов цикло-
коагуляции для достижения желаемого результа-
та. После первой процедуры целевое ВГД достигает-
ся в 17-34% [77]. Поскольку циклодеструкция часто 
сопряжена с большим количеством осложнений, 
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разрабатываются ее модификации. В практике 
закрепилась методика эндоскопической циклоде-
струкции, обеспечивающая прецизионную доставку 
энергии лазерного излучения [78]. Микроимпульс-
ное транссклеральное диодлазерное воздействие 
также демонстирует эффективность и меньшее коли-
чество послеоперационных осложнений [79].
После перенесенной операции пациент должен 
находиться на пожизненном диспансерном наблю-
дении. При превышении целевых цифр ВГД необхо-
димо назначить местную гипотензивную терапию 
и планировать повторное оперативное вмешатель-
ство для сохранения зрительных функций. К кри-
териям стабилизации глаукомного процесса отно-
сятся: достижение целевого уровня ВГД, отсутствие 
увеличения ПЗО и диаметра роговицы за преде-
лы возрастной нормы, исчезновение или уменьше-
ние глаукомной экскавации ДЗН, отсутствие отри-
цательной динамики по данным оптической коге-
рентной томографии (ОКТ) и периметрии [80-82]. 
В соответствии с утверждением Э.Г. Сидорова, 
при наличии сомнений в устойчивости стабили-
зации патологического процесса лучше повторно 
прооперировать больного, чем отсрочить лечение 
[25]. Показаниями к повторной хирургии являют-
ся: превышение «целевого» ВГД, необходимость 
в назначении гипотензивных капель, увеличение 
размеров глаза, появление экскавации ДЗН (или 
отрицательная динамика по данным ОКТ, несмотря 
на отсутствие базы нормативных данных для паци-
ентов моложе 18 лет), ухудшение функциональных 
показателей (по данным периметрии).
Ввиду наличия множества трудных задач в веде-
нии пациентов с ВГ (искаженная анатомия из-за 
растянутого глазного яблока или предыдущих вме-
шательств, активный процесс рубцевания, отказ 
ребенка от взаимодействия с врачом, необходи-
мость в повторной седации, длительное диспансер-
ное наблюдение, коррекция сопутствующих аме-
тропии и амблиопии), лечение следует проводить 
опытным хирургом в специализированных центрах, 
оснащенных необходимым инструментарием и без-
опасными препаратами для наркоза [32].
Заключение
Несмотря на редкость изучаемой патологии, 
своевременное выявление заболевания, определе-
ние показаний к выполнению оперативного вме-
шательства и выбор оптимальной хирургической 
методики позволяют сохранить зрительные функ-
ции и получить максимально полную реабилита-
цию у пациентов с детской глаукомой. 
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